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vRESUMO
Objetivo: Traçar um perfil dos pacientes do Grupo de Atendimento Multidisciplinar aos 
Mielodisplásicos (GAMM) do Hospital Infantil Joana de Gusmão (HIJG).
Métodos: Análise retrospectiva, observacional com delineamento transversal e coleta de 
dados secundários dos prontuários de 189 pacientes.
Resultados: A maioria dos pacientes foi do sexo masculino (58,2%) e procedente de outras 
mesorregiões (64,0%), além da Grande Florianópolis. A mielomeningocele (93,1%) constituiu 
o tipo de mielodisplasia mais freqüente. As topografias lombar e lombossacra foram descritas 
em 68,6% dos prontuários, e a correção cirúrgica da mielodisplasia foi realizada em 94,2%. A 
hidrocefalia ocorreu em 74,7% dos casos, e, em 60,8% dos pacientes, foi necessária a 
derivação ventrículo peritoneal. Realizaram seguimento no GAMM 64,5% dos pacientes -
84% dos pacientes iniciaram o acompanhamento nos dois primeiros anos de idade, e 85% 
permaneceram por até dez anos em seguimento. O cateterismo intermitente (CI) foi realizado 
em 54,5% dos pacientes, sendo a mãe responsável pelo procedimento (86,4%). Verificou-se 
que, quando o início do acompanhamento foi realizado após os dois anos de idade, 75,0% dos 
pacientes apresentavam alterações do trato urinário superior (TUS). Em 15,3% dos pacientes 
foi realizado procedimento urológico, e executou-se procedimento ortopédico em 31,7%.
Conclusões: Os pacientes acompanhados no HIJG por mielodisplasia são predominantemente 
meninos, e a mielomeningocele é a causa mais freqüente de mielodisplasia. O recurso 
terapêutico mais utilizado no seguimento foi o cateterismo vesical intermitente, e o início do 
acompanhamento após os dois anos de idade contribuiu para as alterações do TUS.
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ABSTRACT
Objectives: to draw a profile of myelodysplastic patients attended by a multidisciplinary 
group (GAMM) at Hospital Infantil Joana de Gusmão (HIJG).
Method: retrospective observational analysis with transverse outline and secondary data 
collected from 189 medical records.
Results: most patients were males (58.2%), from regions of the state outside Florianópolis 
metropolitan area (64.0%). Myelomeningocele (93.1%) was the most frequent kind of
myelodisplasia. Lombar and lombosacral topography were registered in 68.6% of the patients 
and myelodysplasia surgical correction was performed in 94.2%. Hydrocefalia occurred in 
74.7% of the patients, and 60.8% of the patients required ventricle peritoneal derivation. Long 
term follow-up involved 64.5% of the patients from the GAMM; 84% began follow-up in the
first two years of age and 85% remained in follow-up for ten years. Intermittent catheterism
was performed in 54.5%, being the mother responsible for the procedure (86.4%). It has been 
found that 75.0% of the patients presented morphological changes in the upper urinary tract 
when the follow-up began after two years of age. Urological procedures were performed in 
15.3%, and 31.7% of the patients were submitted to orthopedic operations.
Conclusions: Patients with myelodysplasia followed up at HIJG are predominantly males, 
who have myelomeningocele as the most frequent cause of myelodysplasia. The most used 
therapeutic resource in the follow-up was intermittent vesical catheterism and beginning 
follow-up after the age of two years contributed to the alterations in the upper urinary tract.
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11. INTRODUÇÃO
Mielodisplasia é um termo usado para designar um grupo heterogêneo de 
anormalidades da medula espinhal e/ou meninges.1 Existem duas formas distintas de 
mielodisplasia: meningocele e mielomeningocele. Na meningocele, apenas as meninges 
encontram-se exteriorizadas através do defeito ósseo, e, no interior do saco herniado, 
encontra-se somente líquido cefalorraquidiano, uma vez que a medula e as raízes espinhais 
estão em suas posições normais.2 Na mielomeningocele, tanto as meninges quanto a medula 
espinhal encontram-se protuídas através do defeito ósseo, sendo a forma mais grave de 
mielodisplasia, pois geralmente leva a um dano funcional no nível da lesão e distalmente.2,3
A incidência de mielodisplasia é de 1:1000 nascidos vivos.1,3 Os dados encontrados na 
literatura pesquisada demonstram um discreto predomínio do sexo feminino. No Brasil, 
estudo feito pela UNICAMP no Programa de Genética Perinatal, no período de 1982 a 2001, 
apresentou um resultado ainda maior, com 2,28 para cada 1000 nascimentos.4
A hipótese mais aceita sobre a etiopatogenia de tal enfermidade é baseada na falha do 
neuroectoderma em se fundir na linha média durante a terceira e a quarta semanas de vida 
fetal, o que leva à falha secundária da formação do mesoderma e ectoderma suprajacentes. Os 
defeitos podem ser desde pequenos e discretos até expor e envolver grandes áreas da medula 
espinhal, meninges, coluna vertebral, músculos e pele. O nível anatômico mais comumente 
envolvido situa-se na área lombossacra, e o menos freqüente, na região torácica.5
O diagnóstico pré-natal de mielomeningocele e anencefalia pode ser presumido pela 
dosagem de alfa-fetoproteína. A ultra-sonografia (USG)  também é capaz de suspeitar desses 
defeitos.6 Esses exames podem ser usados como forma de rastreamento, confirmando o 
diagnóstico através de USG morfológica ou amniocentese, com análise das concentrações de 
alfa-fetoproteínas e acetilcolinesterase no líquido amniótico.7 O avanço da cirurgia intra-
uterina, particularmente das técnicas cirúrgicas de reparo da mielomeningocele, tem 
estimulado o desenvolvimento dos métodos de imagem de diagnóstico fetal.8 Estudos 
demostram que gestantes devem realizar uma USG entre 20-22 semanas para detecção de 
anomalias congênitas, incluindo a mielomeningocele.9
Com a descoberta de que a suplementação com ácido fólico diminuiu em até 70% a 
incidência de anencefalia e mielomeningocele 10 , estudos têm recomendado a utilização 
2profilática de ácido fólico nos três meses que antecedem a concepção e durante o primeiro 
trimestre de gestação para diminuir o risco de lesões do tubo neural.11
A manifestação clínica da mielodisplasia apresenta quase sempre algum grau de 
déficit sensitivo-motor, cujo reflexo no aparelho urinário se faz através de uma condição 
denominada bexiga neurogênica (BN).2,5 Trata-se de uma disfunção na complexa inervação 
vésico-esfincteriana, traduzindo-se por um funcionamento dissinérgico. Não há uma relação 
nítida entre o nível da lesão espinhal e o comprometimento funcional da bexiga.4 A 
mielomeningocele representa a maior causa de BN na infância 5, com 90% dos casos. As 
complicações mais comuns da BN incluem infecções do trato urinário, litíase e incontinência 
urinária. As conseqüências mais graves dessas lesões são a pressão hidrodinâmica retrógrada 
sobre os rins, a hidronefrose, a infecção, a descompensação da junção uretero-vesical e a 
perda da função renal. O refluxo vésico-ureteral (RVU) ocorre em cerca de 25% dos recém–
nascidos com mielomeningocele e permanece assintomático em aproximadamente um terço 
desses pacientes.12 Em torno de 15% dos portadores de mielomeningocele apresentam 
cicatrizes renais por ocasião da primeira avaliação, principalmente as meninas. 
Aproximadamente 25% dos pacientes necessitarão de tratamento cirúrgico devido à presença 
de infecção sintomática do trato urinário durante a quimioprofilaxia ou a persistência de RVU 
de alto grau após tratamento conservador.13
A avaliação criteriosa de pacientes com mielomeningocele permite a instalação de 
terapia precoce e eficaz antes que a deterioração do trato urinário superior (TUS) ocorra, 
garantindo sua reabilitação na sociedade. A propedêutica das disfunções vésico-esfincterianas 
realiza-se por anamnese, exame físico e exames complementares, possibilitando a avaliação 
por imagem do trato urinário, a qual visa identificar a presença de alterações funcionais e 
anatômicas. Assim, a USG necessita freqüentemente ser complementada pela 
uretrocistografia miccional. O estudo urodinâmico permite avaliar as funções de 
armazenamento e esvaziamento vesical e a atividade do complexo esfincteriano uretral. Ele 
permite o registro da pressão durante o enchimento e esvaziamento vesical (cistometria), a 
análise do fluxo urinário (fluxometria) e a atividade do esfíncter uretral externo 
(eletromiografia) e vídeo urodinâmico 14, avaliando qualitativa e quantitativamente a 
disfunção vésico-esfincteriana, auxiliando o diagnóstico etiológico e sugerindo alternativas 
terapêuticas das complicações.14
No que se refere ao sistema  urinário, o principal objetivo do tratamento  é diminuir os 
riscos de lesão do TUS, controlar a infecção urinária e promover a continência.15
Adicionalmente, a identificação e o tratamento precoces da população de risco previnem 
3lesões também do trato urinário inferior, reduzindo em três vezes a eventual necessidade de 
cirurgia de ampliação vesical nesse grupo.16,17 Entre os tratamentos conservadores estão: 
estimulação voluntária do reflexo vesical, neuromodulação, cateteres externos, farmacoterapia 
e cateterismo intermitente (CI). 
Nova postura com relação aos pacientes que necessitam de drenagem vesical crônica 
foi assumida com a publicação que estabeleceu as vantagens da utilização do CI.18 A 
introdução do CI por Lapides et al. 19, em 1971, determinou uma era de grande sucesso no 
tratamento desses pacientes, não somente pelos avanços no campo da continência,20 mas 
também pelo fato de agir profilaticamente contra a degeneração do TUS.15,20,21,22 Atualmente, 
a utilização do CI associado ao uso de drogas, especialmente anticolinérgicos, representa a 
técnica de eleição para drenagem vesical em longo prazo em portadores de mielomeningocele, 
permitindo obter continência urinária em até 83% dos pacientes.23 A utilização precoce dessa 
alternativa em pacientes de alto risco previne deterioração do TUS em mais de 70% dos 
pacientes.24 Em casos selecionados, quando não é viável o cateterismo por via uretral, a 
utilização de um estoma continente de cateterismo pode ser uma boa opção.25 
Quanto aos procedimentos cirúrgicos empregados, pode-se utilizar ampliação vesical 
para bexiga de baixa complacência com derivação externa continente, utilizando-se, para isso, 
um conduto cateterizável, que pode ser o apêndice (princípio de Mitrofanoff) ou um segmento 
intestinal reconfigurado.15 A correção cirúrgica da função reservatório por meio da ampliação 
vesical resulta em desaparecimento do refluxo na maioria dos pacientes.26,27 Os cirurgiões 
envolvidos no tratamento devem, também, considerar o aspecto da continência fecal quando 
das decisões terapêuticas.28
Portadores de mielodisplasia requerem tratamentos especiais ao longo da vida, não 
somente pelos distúrbios urológicos, mas também por uma série de enfermidades advindas do 
defeito no fechamento neural, como deficiências neurológicas, distúrbios sensitivos e 
ortopédicos. Devido a esses numerosos problemas associados com a mielodisplasia, torna-se 
fundamental o enfoque de uma equipe multidisciplinar para o tratamento de tais pacientes.15
No Hospital Infantil Joana de Gusmão (HIJG), desde 1991 uma equipe trabalha para 
tentar promover uma melhor qualidade de vida ao paciente portador de mielodisplasia. Tal 
equipe é denominada Grupo de Atendimento Multidisciplinar aos Mielodisplásicos (GAMM) 
e é composta por pediatra, cirurgião, neurologista, neurocirurgião, ortopedista, fisioterapeuta, 
psicólogo e assistente social. 
4Por tudo isso, torna-se importante avaliar o perfil desses pacientes, assim como 
aspectos de suas comorbidades, visto que a independência na vida adulta tem sido 
possibilitada por intensa preparação na infância.
52. OBJETIVO
Analisar o perfil dos pacientes do Grupo de Atendimento Multidisciplinar aos 
Mielodisplásicos do Hospital Infantil Joana de Gusmão.
63. MÉTODOS
3.1 Delineamento do estudo
Trata-se de um estudo observacional, retrospectivo com delineamento transversal e 
coleta de dados secundários.
3.2 Casuística
Foram analisados, retrospectivamente, 189 prontuários dos pacientes cadastrados no 
ambulatório do GAMM, arquivados no Serviço de Arquivo Médico e Estatístico (SAME) do 
HIJG, em Florianópolis, Santa Catarina. A coleta desses dados foi realizada no período de 1° 
de janeiro de 2000 a 1° de janeiro de 2008. 
3.3 Definição dos critérios
3.3.1 Critérios de inclusão
 Pacientes portadores de qualquer forma de mielodisplasia, acompanhados no GAMM 
durante o período 1° de janeiro de 2000 a 1° de janeiro de 2008, no HIJG.
3.3.2 Critérios de exclusão
           1. Pacientes acompanhados no GAMM sem diagnóstico definido.
           2. Pacientes acompanhados no GAMM não portadores de mielodisplasia como doença 
base. 
3.4 Definição das variáveis, categorização e valores de referência
Foram coletados os seguintes dados (Protocolo de pesquisa – apêndice I): sexo, 
procedência e distribuição em mesorregiões do Estado de Santa Catarina proposta pelo 
Instituto Brasileiro de Geografia e Estatística (IBGE) 29 (Anexo I e II), tipo e localização da 
mielodisplasia, anomalias congênitas associadas, faixa etária de início de seguimento segundo 
critérios de Marcondes30 (Quadro 1) e tempo total de seguimento no GAMM, realização de 
cateterismo intermitente, uso de medicação associada, realização de procedimentos cirúrgicos 
urológico e/ou neurocirúrgico e/ou ortopédico, aspectos sociais de assistência à criança e 
ocorrência de óbito.
7Quadro 1 – Classificação por faixa etária segundo Marcondes et al.30
Período neonatal 0 a 28 dias
Lactente 29 dias a 2 anos
Pré-escolar 2 a 6 anos
Escolar 6 a 10 anos
Adolescência 10 a 20 anos
No presente estudo, o termo crianças refere-se a todas as faixas etárias descritas acima.
Já segundo o tempo de permanência de seguimento no GAMM, neste estudo os 
pacientes foram distribuídos em grupos: zero a dois anos exclusive, dois a cinco exclusive, 
cinco a dez exclusive, dez a quinze exclusive e maior ou igual a quinze anos.
Conforme a freqüência diária de realização de cateterismo intermitente (CI), os 
pacientes foram distribuídos da seguinte forma: uma a duas vezes, três a quatro vezes, cinco a 
seis vezes e em oito vezes por dia.
No que se refere à situação do trato urinário superior (TUS), classificou-se como sem 
alteração (USG normal) e alterado (qualquer descrição diferente de normal).
Em todos os 189 prontuários médicos, foi preenchida uma ficha de coleta de dados, 
avaliando-se as variáveis acima descritas. Foram analisados aspectos pertinentes ao traçado de 
um perfil dos pacientes atendidos no GAMM do HIJG.
3.5 Pesquisa e análise de dados
Todos os dados obtidos a partir dos prontuários médicos foram organizados e 
colocados em uma base de dados no EpiInfo. Posteriormente, realizou-se a análise destes no 
programa EpiInfo Analysis, comparando-os com a literatura médica pesquisada. As tabelas e 
quadros foram construídos através dos programas Microsoft Excel XP e Microsoft Word XP.    
3.6 Aspectos éticos
O estudo foi delineado de acordo com diretrizes e normas regulamentadoras de 
pesquisa envolvendo seres humanos e aprovado pelo Comitê de Ética e Pesquisa do HIJG 
(Projeto nº 059/2007) (Apêndice III).
84. RESULTADOS
Realizou-se a análise dos prontuários de 189 pacientes portadores de mielodisplasia 
acompanhados no GAMM do HIJG, dos quais 79 (41,8 %) eram do sexo feminino e 110 
(58,2%) do masculino. Dois pacientes eram irmãos.
Tabela 1 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, segundo a procedência, em número (n) e percentual (%).
Procedência n %
Grande Florianópolis 68 36,0
Norte 17 9,0
Oeste 15 7,9
Serrana 14 7,4
Sul 38 20,1
Vale do Itajaí 37 19,6
Total 189 100,0
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
Encontrou-se referência à idade de início do seguimento no GAMM em 155 
prontuários (82,0%) (Tabela 2).
Tabela 2 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, segundo a faixa etária de início do seguimento, em 
número (n) e percentual (%).
Idade de início n %
Período neonatal 31 20,0
Lactente 99 63,9
Pré-escolar 9 5,8
Escolar 11 7,1
Adolescente 5 3,2
Total 155 100,0
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
9Tabela 3 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, segundo o tipo de mielodisplasia, em número (n) e 
percentual (%).
Tipo n %
Mielomeningocele 176 93,1
Lipomeningocele 9 4,8
Meningocele 4 2,1
Total 189 100,0
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
Descrições quanto à topografia da mielodisplasia estavam presentes em 89 prontuários 
(47,0%) (Tabela 4).
Tabela 4 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, segundo a topografia da lesão, em número (n) e percentual 
(%).
Localização n %
Lombossacra 33 37,1
Lombar 28 31,5
Toracolombar 11 12,4
Sacral 8 9,0
Torácica 7 7,8
Cérvico-torácica 2 2,2
Total 89 100,0
  FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
10
Tabela 5 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, segundo as anomalias associadas, em número (n) e 
percentual (%).
Anomalias n %
Hidrocefalia isolada 64 33,9
PTC isolado * 16 8,5
LCQ † 8 4,2
Hidrocefalia + PTC ‡ 77 40,8
Outros § 9 4,7
Nenhuma 15 7,9
Total 189 100,0
* Pé torto congênito.
† Luxação congênita de quadril.
‡ Pacientes portadores simultaneamente das anomalias hidrocefalia e pé torto congênito.
§ Outras anomalias observadas: insuficiência aórtica moderada (1), telarca neonatal (1), hérnia inguinal bilateral 
(10), prolapso vaginal (1), anomalia anorretal (1).
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
No momento do estudo, dos pacientes identificados, 122 (64,5%) estavam em 
acompanhamento. Dados referentes ao tempo de acompanhamento no GAMM constavam em 
140 prontuários (74,0%) (Tabela 6).
Tabela 6 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, segundo o tempo que permaneceram em seguimento, em 
número (n) e percentual (%).
Tempo n %
0 –׀ 2 anos 44 31,4
2 –׀ 5 anos 36 25,7
5 –׀ 10 anos 39 27,9
10 –׀15 anos 13 9,3
≥ 15 anos 8 5,7
Total 140 100,0
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
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Quadro 2 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 
2000 a 1º de janeiro de 2008, segundo a faixa etária de início de 
acompanhamento e o percentual de seguimento no momento do estudo.
Faixa etária de início Não acompanha Acompanha
Período neonatal 38,7% 61,3%
Lactentes 21,2% 78,8%
Pré-escolar 33,3% 66,7%
Escolar 45,5% 54,5%
Adolescente 60,0% 40,0%
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008
           
Com relação à realização de cateterismo intermitente, 103 pacientes (54,5%) eram 
submetidos ao procedimento (Tabelas 7 e 8).
Tabela 7 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, segundo a freqüência diária de realização do cateterismo 
intermitente, em número (n) e percentual (%).
Freqüência CI * n %
1 a 2 vezes 31 30,0
3 a 4 vezes 54 52,5
5 a 6 vezes 17 16,5
8 vezes 1 1,0
Total 103 100,0
* Cateterismo intermitente.
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
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Tabela 8 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, conforme o responsável pela realização do cateterismo 
intermitente, em número (n) e percentual (%). 
Responsável n %
Mãe 89 86,4
Pai 3 2,9
Outros * 5 4,9
Paciente † 6 5,8
Total 103 100,0
* Outros: avôs, tia, irmã e enfermeiras.
† Realizavam autocateterismo: pacientes com idades de 12, 13, 14 (2), 16 e 18 anos. 
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
A análise dos 189 prontuários mostrou que 51 pacientes (26,9%) utilizavam 
medicações. Destes, 12 pacientes (6,3%) utilizavam somente antibióticos, e 31 (16,4%) 
utilizavam apenas anticolinérgicos. Verificou-se que oito pacientes (4,2%) utilizavam a 
associação de antibiótico com anticolinérgico
Quadro 3 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 
2000 a 1º de janeiro de 2008, segundo o tipo de neurocirurgia, em número (n) e 
percentual (%).
Tipo neurocirurgia n %
Correção MMC * 178 94,2
DVP † 115 60,8
DVE ‡ 5 2,6
Nenhum 11 5,8
* Mielomeningocele
† Derivação ventrículo-peritoneal
‡ Derivação ventricular externa
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
As descrições dos procedimentos cirúrgicos ortopédicos constavam em 60 prontuários 
(31,7%).
13
Quadro 4-- Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, segundo a faixa etária de início de acompanhamento e a 
situação do trato urinário superior.
Faixa etária de início TUS* alterado TUS normal
Período neonatal 45,2% 54,8%
Lactentes 48,5% 51,5%
Pré-escolar 75,0% 25,0%
Escolar
Adolescente
75,0%
75,0%
25,0%
25,0%
* Trato urinário superior.
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
Tabela 9 – Distribuição dos pacientes portadores de mielodisplasias acompanhados no 
GAMM – Hospital Infantil Joana de Gusmão, no período de 1º de janeiro de 2000 
a 1º de janeiro de 2008, segundo a realização e o tipo de procedimento urológico, 
em número (n) e percentual (%).
Tipo cirurgia urológica n %
Nenhum 160 84,7
DUC * 8 4,2
Ampliação vesical † 8 4,2
Procedimento colo vesical 2 1,1
Vesicostomia 4 2,1
Orquidopexia 4 2,1
Outros ‡ 3 1,6
Total 189 100
* Derivação urinária continente.
† Em oito pacientes a ampliação vesical acompanhou-se de derivação urinária continente. 
‡ Outros procedimentos: orquiectomia (1), postectomia (1) e pieloplastia (1).
FONTE: SAME – HIJG, 2000-2008.
Nos prontuários analisados, verificou-se descrição de outras operações: gastrostomia 
(1), herniorrafias inguinais bilaterais (10), colostomias em dupla-boca (2), anorretoplastia 
sagital posterior (1); ainda em um paciente realizou-se nefrectomia polar superior, e um 
paciente evoluiu para diálise peritoneal. 
Os óbitos ocorreram em oito pacientes (4,2%) e foram motivados por complicações 
neurovasculares (4), compressão de tronco cerebral (1), sepse (1), enterocolite necrozante (1) 
e desnutrição (1).
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5. DISCUSSÃO
           
O HIJG, centro de referência no atendimento da população pediátrica no Estado de 
Santa Catarina, possui o GAMM. Neste estudo, busca-se conhecer os pacientes em 
acompanhamento no grupo, traçando-se um perfil.
A incidência de mielodisplasia é variável na literatura. Nos Estados Unidos, é de 
1:1000 nascimentos.1,3 No Brasil, há dois estudos recentes: um de Campinas-SP, que mostra 
taxa de 2,28:1000 nascimentos no período de 1982 a 2001 4, e outro de Curitiba-PR, que 
refere taxa de 1,8:1000 nascimentos no período de 1990 a 2000.31 Esses dados são 
compatíveis com os encontrados na América Latina, que são de 1,5: 1000 nascimentos.32
Fatores como falta de acesso ao pré-natal adequado pela população e a legalidade do aborto 
terapêutico para malformações fetais em alguns países desenvolvidos podem influenciar nesse 
indicador.33
A literatura pesquisada refere incidência maior de mielodisplasia no sexo feminino.34, 
35, 36, 37, 38, 39 Neste estudo, ocorreu um predomínio do sexo masculino, com uma relação de 
1,4:1. Esse achado difere da literatura pesquisada, por tratar-se de uma casuística 
relativamente pequena. Segundo dados da literatura, a chance de recorrência da 
mielomeningocele é de 5% para um segundo filho, 10% para um terceiro e 25% para um 
quarto filho do mesmo casal.40 No entanto, neste estudo, somente um caso de 
mielomeningocele em gestação anterior foi observado. Ressalta-se a importância do 
aconselhamento genético para os pais, sendo ainda irregular este serviço, talvez por motivos 
como dificuldade de deslocamento ao HIJG para as consultas. 
No presente estudo, a procedência foi muito variável, havendo pacientes de todas as 
regiões do Estado. Observou-se um predomínio de 64,0% dos pacientes provenientes de 
outras regiões além da Grande Florianópolis (Tabela 1), sugerindo que a mielodisplasia é uma 
doença que exige tratamento especializado, provavelmente não disponível nos locais de 
procedência. Além disso, o HIJG consiste em um hospital referência em Santa Catarina, 
oferecendo serviços multidisciplinares gratuitamente à população, através do Sistema Único 
de Saúde. 
Quanto ao tipo de mielodisplasia, a maioria dos autores cita percentuais em torno de 
90% de mielomeningocele, 5% de meningocele e 5% de lipomeningocele.2,3 No estudo do 
HIJG, houve um predomínio de mielomeningocele, que esteve presente em 93,1% dos casos. 
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A lipomeningocele ocorreu em 4,8%, e a meningocele foi encontrada em cerca de 2,1%, 
semelhante à literatura pesquisada (Tabela 3). 
 Quanto à topografia, alguns autores afirmam que a região lombar é o local mais 
comumente afetado por mielodisplasias.36,37,41 Outros autores apontam a região lombossacra. 
2,3,31 Ulsenheimer et al. 31 relataram 32% de topografia torácica e toracolombar, 13% de 
lombar, 46% de lombossacra, 3% de sacrais e 6% de cervicais. Neste trabalho, verificou-se 
que a localização mais freqüente da mielodisplasia foi a lombossacra (37,1%), seguida da 
lombar (31,5%) e da toracolombar (12,4%), compatíveis com a literatura pesquisada (Tabela 
4). Nota-se semelhança entre o estudo Ulsenheimer et al. 31 e o presente estudo, sugerindo, 
talvez, uma tendência regional nas descrições de topografias da lesão.
 Quanto às anomalias associadas, Ulsenheimer et al. 31 verificaram que cerca de 97% 
dos pacientes apresentavam algum grau de hidrocefalia, e a malformação ortopédica mais 
comum era o pé torto congênito, representando 53% dos pacientes. Nesta pesquisa, uma ou 
mais anomalias associadas foram descritas em cerca de 92% dos prontuários. Verificou-se, 
ainda, que a luxação congênita do quadril ocorreu em 4,2%, e 8,5% apresentavam pé torto 
congênito isoladamente. As duas anomalias mais freqüentes, hidrocefalia e pé torto congênito, 
ocorreram simultaneamente em 40,8% dos casos (Tabela 5). 
 A complicação mais comum da mielomeningocele é a hidrocefalia, cuja etiologia é 
variada: malformação do espaço subaracnóideo, anormalidade do aqueduto e a malformação 
de Arnold Chiari.41 Salomão et al. 42 observaram que 87,5% dos pacientes necessitaram de 
derivação ventrículo peritoneal (DVP). Na série de Ulsenheimer et al. 31, cerca de 87% dos 
pacientes que apresentavam hidrocefalia necessitaram de DVP. Neste estudo, 60,8% dos 
pacientes necessitaram desse procedimento (Quadro 3). Entretanto, através dos dados obtidos, 
não podemos afirmar ou negar que a hidrocefalia estava presente no nascimento como 
anomalia associada à mielodisplasia ou constituiu-se em conseqüência da correção de 
mielodisplasia, realizada preferencialmente nas primeiras horas de vida.    
A maioria dos pacientes foi encaminhada ao HIJG para tratamento de mielodisplasia 
durante as primeiras 24 horas de vida, sendo submetida à correção cirúrgica pela equipe da 
neurocirurgia, preferencialmente durante as primeiras horas de internação, caso não houvesse 
contra-indicação. No presente estudo, verificou-se que 94,2% dos pacientes foram submetidos 
à correção da mielomeningocele (Quadro 3).  
A mielomeningocele é um distúrbio incapacitante crônico, e o acompanhamento 
multidisciplinar periódico é essencial durante toda a vida. Alguns autores referem que cerca 
de 54,8% dos pacientes seguiam acompanhando em grupos multidisciplinares.31 Nesta 
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pesquisa, dos pacientes identificados, 64,5% estavam em acompanhamento no GAMM, e 
aproximadamente 84% iniciaram o seguimento nos primeiros dois anos de vida (Tabela 2). 
Mais da metade dos pacientes (53,6%) permaneceu por dois a dez anos em acompanhamento 
(Tabela 6). 
Com relação à idade de início do acompanhamento e a manutenção do seguimento no 
GAMM, verificou-se que 78,8% dos que iniciam o acompanhamento no período de lactente 
permanecem comparecendo regularmente às consultas. Na faixa etária pré-escolar, 66,7% 
permaneceram em acompanhamento. Dos adolescentes que começaram a acompanhamento 
no GAMM, 40,0% realizavam o seguimento (Quadro 2). Dessa forma, sugere-se que iniciar 
as consultas no GAMM em faixas etárias mais precoces constitui fator para a manutenção do 
seguimento. 
Devido ao fato de muitas crianças, no nascimento, serem encaminhadas para o HIJG 
para correção da mielomeningocele, imediatamente após seguem-se avaliações pertinentes: 
urologia, ortopedia, neurologia e pediatria, e, no momento da alta hospitalar, já há consultas 
agendadas para o GAMM. Entretanto alguns pacientes, por dificuldade de acesso a centros de 
referência, iniciaram o acompanhamento posteriormente. Outros, que começam o seguimento 
após os dez anos de idade, acabam por dar continuidade ao tratamento multidisciplinar em 
outros serviços que atendam a faixa etária adulta. Todavia, nesta casuística, observou-se que 
oito pacientes permaneceram por mais de 15 anos em acompanhamento no GAMM, 
provavelmente por iniciarem seu seguimento muito cedo, serem pacientes que necessitavam 
de mais atenção devido à gravidade de seus quadros e pela dificuldade de disponibilidade de 
acesso aos serviços necessários reunidos em outro hospital (Tabela 6). Fatores como maior 
conscientização dos pais da importância do seguimento com vários profissionais e a 
confiabilidade no serviço iniciado quando as crianças encontram-se, ainda, no período 
neonatal e lactente poderiam determinar uma maior adesão por parte dessas famílias ao 
GAMM. 
Nova postura com relação aos pacientes que necessitam de drenagem vesical crônica 
foi assumida com a publicação que estabeleceu as vantagens da utilização do CI para proteção 
do TUS.18 Ulsenheimer et al.31 referiram que 41,9% dos pacientes apresentavam diagnóstico 
de BN. Além disso, relataram que, para os casos de hidronefrose e RVU, o CI constituiu o 
tratamento, utilizando-se anticolinérgicos em 22,5% dos pacientes que realizavam o 
procedimento. Todos os pacientes com diagnóstico de BN utilizavam quimioprofilaxia para 
infecção do trato urinário.31 Nesta casuística, identificou-se que 54,5% dos pacientes com 
seguimento era submetidos ao CI. Em 82,5%, o procedimento era realizado numa freqüência 
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diária de uma a quatro vezes (Tabela 7). A pessoa responsável pela realização do CI em 
86,4% dos casos era a mãe (Tabela 8). A análise dos 189 prontuários mostrou que 26,9% 
pacientes utilizavam medicações. Destes, 6,3% utilizavam somente antibióticos, e 16,4% 
utilizavam apenas anticolinérgicos. Verificou-se, também, que 4,2% dos pacientes utilizavam 
a associação dessas medicações. No estudo foi observado que, em todos os pacientes com 
RVU, administrou-se quimioprofilaxia, e, em alguns pacientes, visando garantir maior 
continência, anticolinérgicos foram acrescentados à terapêutica. Neste estudo, verificou-se 
que crianças com necessidade de realização freqüente de CI, se instruídas adequadamente, 
tornam-se aptas para realizar autocateterismo. Dessa forma, neste estudo, seis pacientes com 
idade entre 12 e 18 anos realizavam o procedimento. Os resultados encontrados sugerem a 
importância do seguimento e das orientações às famílias dos pacientes portadores de 
mielodisplasias e reforçam o valor do GAMM, verificando-se que um expressivo número de 
pacientes seguia as orientações e encontrava-se em realização do CI.
O principal objetivo do tratamento urológico é diminuir os riscos de lesão do TUS, 
controlar a infecção urinária e promover a continência.15 Nesta casuística, observou-se que 
75,0% dos pacientes que iniciaram o acompanhamento após os dois anos de idade 
apresentavam alteração do TUS (Quadro 4). Ressalta-se que o alto percentual de alteração 
encontrado decorre de um viés de rigor utilizado pelo pesquisador, que considera qualquer 
descrição diferente da normalidade como alterado. Lembra-se que nem toda alteração em 
exame de imagem corresponde à doença. Por exemplo, pacientes com laudo de ultra-
sonografias com hidronefrose grau I e II foram classificados como tendo seu TUS alterado, 
porque existe uma anormalidade, mas que não necessariamente traduz uma doença. Pode-se 
sugerir que iniciar o acompanhamento multidisciplinar nos períodos neonatal e lactente, nos 
quais a chance de adesão ao tratamento para o seguimento futuro é maior, constitui-se em 
fator protetor do TUS.
Autores como Guys et al. 13 relataram que cerca de 25% dos pacientes necessitarão de 
tratamento cirúrgico devido à presença de infecção sintomática do trato urinário, mesmo com 
quimioprofilaxia, devido à persistência de RVU de alto grau. Nesta pesquisa, verificou-se que 
15,3% dos pacientes foram submetidos a uma ou mais operações urológicas. As finalidades e 
técnicas empregadas foram as mais variadas. A DUC isolada foi realizada em 4,2% dos 
pacientes, e a ampliação vesical associada à DUC, em 4,2% dos casos (Tabela 9). Em duas 
pacientes, foi realizada cirurgia de colo vesical para incontinência urinária. Esse procedimento 
em mulheres é acompanhado de bons resultados em mais de 80% dos casos.43 A vesicostomia 
foi realizada em quatro pacientes. Um paciente, quando encaminhado ao GAMM, já 
18
apresentava importantes alterações do TUS, por isso a cirurgia de ampliação associada à DUC 
não foi suficiente para impedir a insuficiência renal, não havendo mais alternativas para 
reverter o quadro, iniciando-se um programa de diálise peritoneal.
O prognóstico e a qualidade de vida dos pacientes com mielomeningocele têm 
aumentado nos últimos anos, na medida em que seus quadros urológicos e neurocirúrgicos 
vêm sendo mais bem conduzidos.44 Com isso, seus problemas ortopédicos passaram a merecer 
mais atenção, visando proporcionar maior independência para as atividades diárias.45 Estudos 
demonstram que cerca de dois terços dos pacientes submetiam-se regularmente à fisioterapia, 
e 50% eram regularmente acompanhados por ortopedistas.46 Neste estudo, verificaram-se 
31,7% de relato de procedimento ortopédico, e esses dados destacam a importância do 
seguimento multidisciplinar de tais pacientes para aquisição de autonomia na vida adulta.
Alguns autores referem taxas de mortalidade de 8,3%, a qual, na maioria dos casos, 
associa-se às malformações de Arnold-Chiari: presença combinada de mielomeningocele e 
hidrocefalia.42 No presente estudo, oito pacientes foram a óbito (4,2%), sendo as causas 
relatadas: complicações neuro-vasculares, compressão de tronco cerebral, sepse e enterocolite 
necrozante. Nesses casos, parece haver relação do óbito com a doença de base. Entretanto, um 
óbito ocorreu por desnutrição, sendo incerta sua relação com a doença base. 
Apesar de o ácido fólico ser capaz de diminuir a incidência de defeitos do tubo neural 
em até 70% 10 e da possibilidade do aborto terapêutico para malformações fetais em alguns 
países desenvolvidos, em nosso meio a incidência de mielodisplasias continua elevada. 
Constituindo-se malformação que exige tratamento por profissionais de diversas áreas, deve-
se, portanto, estudar alternativas para criação de novos centros de referência ou adequação dos 
já existentes para oferecerem serviços multidisciplinares adequados aos pacientes portadores 
de mielodisplasias. Estudos maiores e prospectivos poderiam ser realizados para melhor 
compreensão dos pacientes portadores de mielodisplasias em suas dificuldades diárias.
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6. CONCLUSÕES
1. Os pacientes acompanhados no GAMM são predominantemente meninos, procedentes 
de outras regiões além da Grande Florianópolis, com mielomeningocele como causa 
mais freqüente, em topografia lombar ou lombossacra.
2. A mielomeningocele foi predominantemente corrigida no período neonatal; 84% dos 
pacientes iniciam o acompanhamento nos dois primeiros anos de vida e 85% 
permanecem no GAMM por até dez anos.
3. O CI é o procedimento terapêutico mais comum e freqüentemente realizado pela mãe.
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NORMAS ADOTADAS
Este trabalho foi realizado seguindo a normatização para trabalhos de conclusão do 
Curso de Graduação em Medicina, aprovada em reunião do Colegiado do Curso de 
Graduação em Medicina da Universidade Federal de Santa Catarina, em 27 de novembro de 
2005.
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ANEXO I – Mesorregiões do estado de Santa Catarina
ANEXOS
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ANEXO II – Distribuição dos municípios de Santa Catarina em micro e 
mesorregiões
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APÊNDICE I – Ficha de coleta de dados
1. PROTOCOLO DE PESQUISA
I. IDENTIFICAÇÃO
Iniciais:_______________________________________     Reg:______________                                           
DN     /      /          Sexo:________       Procedência:______________________
II. ESTUDO DAS MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS
1.Tipo         (  )Meningocele          (  )Mielomeningocele
(  )Lipomeningocele  (  )Outros:______________
2.Localização (  )Torácica           (  )Toracolombar          (  )Lombar
                       
                       (  )Lombossacra    (  )Sacral                       (  )Dado não disponível
3.Anomalias associadas  (  )Nenhuma        (  )Pé torto congênito 
                                         
                                        (  )Luxação congênita do quadril    (  )Hidrocefalia
                                        (  )Outros:______________
III. PROCEDIMENTOS UROLÓGICOS
(  ) Acompanha            (  ) Sim     (  ) Não 
      
(  ) Idade que iniciou o atendimento  no GAMM   _______
(  ) Quanto tempo faz acompanhamento    _______
(  ) Cateterismo Intermitente     (  )Sim   (  )Não 
(  )Medicação       (  )Sim         (  )Não 
                             (  )Anti-colinérgicos 
                                 (  )Antibióticos
                                
30
IV. PROCEDIMENTOS CIRÚRGICOS
Procedimento cirúrgico             (  )Sim                (  )Não 
                                                      (  )Dilatação 
                                                      
                                                      (  ) Vesicostomia
                                                      (  )Reconstrução      (  )DUC                        
                                                                   
                                                                                          (  )Ampliação 
                                                                                          (  )Outros
V. CONDIÇÃO ATUAL
   Situação TUS     (  ) Normal
                                  (  ) Alterado
                  
VI. ASPECTOS SOCIAIS
Cateterismo Intermitente  Quem faz         (  ) Mãe     (  )Paciente   
                                                                      (  ) Outro:_________
                                          Freqüência       (  ) ao dia
31
APÊNDICE II – Termo de consentimento livre e esclarecido
32
APÊNDICE III - Parecer consubstanciado do Comitê de Ética em Pesquisa 
em seres humanos do Hospital Infantil Joana de Gusmão
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